Maladies musculaires 


Quand penser 
a une maladie musculaire ? 


Une maladie musculaire peut 
revetir differents aspects 
cliniques et certains symptomes 
atypiques sont souvent 
meconnus. Ainsi le deficit 
des muscles proximaux 
des membres est le plus 
classique mais un deficit distal 
peut etre egalement observe. 

De meme un deficit des muscles 
oculo-moteurs, d’innervation 
bulbaire, faciaux, respiratoires, 
paraspinaux ou du myocarde est 
quelquefois (’expression 
d’une maladie musculaire. II est 
aussi important de reconnaitre 
une pathologie musculaire 
devant une hypotonie 
neonatale, une hypertrophie ou 
une raideur musculaire, 
des episodes paralytiques 
transitoires, une fatigabilite, des 
myalgies, une rhabdomyolyse 
ou une augmentation isolee 
des creatine-kinases. 

Les examens complementaires 
biologiques 

et electrophysiologiques 
ont essentiellement une valeur 
d’orientation vers 
une pathologie musculaire. 

La biopsie musculaire reste 
le plus souvent I’examen cle 
du diagnostic. L’imagerie 
musculaire permet de realiser 
une cartography lesionnelle 
et les techniques nouvelles 
de spectroscopie d’imagerie par 
resonance magnetique realisent 
une veritable exploration in vivo 
du metabolisme musculaire. 


— Jean POUGET — 

Service de neurologie 
et maladies neuromusculaires 
Hopital de laTimone 
13005 Marseille 


L es modes de presentation clinique 
d’une maladie musculaire sont 
multiples, illustrant bien leur diversite 
nosologique qui va croissant au fur et 
a mesure des developpements de nos 
connaissances, en particulier dans le 
domaine genetique. Cette diversite cli- 
nique de la pathologie musculaire est 
mesestimee, ce qui va accroitre les 
delais du diagnostic. 

Symptomes et signes 
revelateurs 

Deficit des muscles 
des membres 

C’est le mode de revelation le plus 
classique et le mieux connu, en parti- 
culier s’il predomine sur les muscles 
proximaux des ceintures. Des troubles 
de la marche, une difficulte a courir, a 
monter un escalier, a se relever d’un 
siege bas traduisent une faiblesse des 
muscles pelviens. Un deficit des qua- 
driceps peut etre responsable de chutes 
par derobement des genoux. La fai- 
blesse des muscles scapulaires et des 
bras s' exprime dans le lever des bras 
pour se coiffer ou se raser ou lever des 
charges relativement lourdes. Moins 
connue est la possibility d’atteinte des 
muscles distaux des membres au cours 
d’une affection musculaire. Aux 


membres inferieurs, un steppage est 
alors frequent, provoquant un accro- 
chage du bout du pied, aux membres 
superieurs la faiblesse des muscles des 
mains peut etre qualifiee de mal- 
adresse pour les gestes fins. Un trait 
semiologique distingue souvent les 
affections hereditaires de type dystro- 
phie musculaire, des affections 
acquises, inflammatoires, toxiques ou 
endocrines. Au cours des dystrophies 
musculaires, le deficit et l’amyotro- 
phie ont une distribution selective sur 
le meme segment de membre, attei- 
gnant de maniere predominate ou 
exclusive certains muscles et epar- 
gnant relativement d’autres territoires 
musculaires. Au cours des myopathies 
acquises le deficit est peu selectif 
meme s’il predomine sur les muscles 
proximaux des membres. 

Autres deficits musculaires 

Le deficit peut atteindre d’autres par- 
ties du corps et les signes d’appel, 
volontiers trompeurs, orientent alors 
vers une pathologie ophtalmologique, 
oto-rhino-laryngologique, cardiaque 
ou pulmonaire. 

Le deficit des muscles oculomoteurs 
s’exprime par un ptosis isole ou asso- 
cie a une limitation des mouvements 
des globes oculaires. II est evocateur 
d’ affections specifiques (myasthenie, 
myopathie oculaire mitochondriale, 
myopathie oculo-pharyngee, dystro- 
phie myotonique). 

Le deficit des muscles bulbaires pro- 
voque des troubles de la deglutition et 
de la parole (dysphonie, dysarthrie). II 
s’observe la encore dans certaines 
affections : myasthenie, myopathie 
oculo-pharyngee, sclerose laterale 
amyotrophique, myosite a inclusions, 
syndrome de Kennedy. 
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Les crampes 


Crampes neurogenes 

Certains des caracteres semiologiques 
de la crampe doivent etre soulignes 
si Ton veut distinguer la crampe 
« vraie » de la contracture. La 
contraction musculaire se produit 
en premier et la douleur qui la suit 
immediatement est tres vive. Alors 
que la duree de la crampe est courte, 
le muscle reste endolori et susceptible 
d'etre l’objet d’une nouvelle crampe 
si l’activite motrice est rapidement 
reprise. Elle survient plus volontiers 
au repos, avec une predominance 
nocturne. Ce type de crampes atteint 
preferentiellement les muscles a 
fonction posturale qui realisent une 
contraction isometrique comme les 
muscles du mollet ou de la plante 
des pieds. La crampe « vraie » est 
caracterisee par son activite 
electromyographique : il s’agit d’une 
decharge de potentiels pulsant a 
frequence elevee. 

En pathologie, elle s’observe dans 
toutes les atteintes du motoneurone. La 
crampe a done, sur le plan semiolo- 
gique, une valeur d’atteinte motrice et 
n’indique pas une lesion sensitive mal- 
gre son caractere douloureux. Les affec- 
tions de la come anterieure de la moelle 
sont le plus souvent responsables et les 
crampes en constituent un signe fre- 
quent, precoce et d’une grande valeur 
diagnostique au cours de la sclerose 
laterale amyotrophique. II peut aussi 
s’ agir d’ une atteinte de la racine motrice 
(sciatique) ou du nerf peripherique 
(crampes des polyneuropathies). Les 
troubles hydro-electrolytiques sont sus- 
ceptibles, lorsqu’ils sont importants, de 
provoquer une crampe en modifiant 
l'excitabilite membranaire : deperdition 
sodee par exces de sudation, crampes du 
cholera ou de la maladie d’ Addison, 
desordres potassiques au cours des trai- 
tements diuretiques. En fait souvent les 
crampes surviennent en dehors de toute 
anomalie neurologique, vasculaire ou 


metabolique decelable, frequemment 
avec une notion familiale et l’on parle 
de crampes essentielles. 

Sur le plan therapeutique, paitni les 
nombreuses medications ou recettes 
proposees, les medicaments ayant une 
action de stabilisation des membranes 
excitables, comme les derives de la 
quinine, restent parmi les plus 
efficaces. 

Crampes myogenes 

Par opposition aux crampes vraies 
qui se produisent volontiers au repos, 
les crampes avec contracture 
surviennent specifiquement a l’effort, 
interpretees comme une faillite 
energetique du muscle. La contracture, 
durcissement musculaire douloureux, a 
un caractere moins intense et moins 
paroxystique que la crampe vraie. Elle 
est electriquement silencieuse. 
Quelquefois les douleurs musculaires 
et les contractures s’accompagnent 
d’un veritable deficit musculaire a 
1’ effort, empechant la poursuite de la 
contraction et justifiant le terme 
d’intolerance musculaire a l’exercice. 
Les myopathies metaboliques par 
deficit enzymatique hereditaire doivent 
etre evoquees devant 1’ apparition 
frequente de myalgies d’ effort avec 
contracture. II peut s’ agir d’ anomalies 
de la glycogenolyse ou de la glycolyse 
(glycogenose comme la maladie de 
Mac Ardle), de troubles du transfert des 
acides gras a chaine longue dans les 
mitochondries (deficit en camitine- 
palmityl-transferase) ou de troubles 
du fonctionnement mitochondrial. 
Dans certains cas, cette intolerance 
a P effort peut se traduire par une 
veritable rhabdomyolyse avec emission 
d’urines foncees temoignant d’une 
myoglobinurie. S’il ne s’agit pas d’une 
banale desadaptation a 1’ effort (defaut 
d’entrainement d'un sportif), ce type 
de manifestations necessite une 
exploration musculaire en milieu 
specialise. ■ 


Le deficit des muscles faciaux n’est 
habituellement pas revelateur car peu 
genant fonctionnellement. II peut 
s’ agir d’une difficulte a fermer les 
yeux, y compris pendant le sommeil, 
et d’une asymetrie de mimique (myo- 
pathie facio-scapulo-humerale) ou 
d’un aspect amaigri, longiligne du 
visage par atrophie des muscles tem- 
poraux et des masseters (dystrophie 
myotonique). 


Le muscle cardiaque peut etre touche 
par diverses affections musculaires et 
la manifestation cardiaque peut etre 
prevalente dans certaines d’entre 
elles. 

II peut s’ agir d’insuffisance myocar- 
dique (dystrophinopathie) ou de 
troubles predominant sur la conduc- 
tion (dystrophie myotonique, myopa- 
thie d’Emery-Dreifuss, mitochon- 
driopathie). 


L ’ insuffisance ventilatoire est une 
complication frequente des maladies 
musculaires evolutives a un stade 
relativement tardif mais il arrive 
qu’elle represente le mode de revela- 
tion d’une pathologie musculaire 
(glycogenose par deficit en maltase 
acide, mitochondriopathie, myasthe- 
nie). 

L’ atteinte des muscles extenseurs du 
rachis peut s’exprimer par une chute 
de la tete en avant (myasthenie, dys- 
trophie myotonique). La camptocor- 
mie par flexion anterieure du tronc est 
liee au deficit des muscles axiaux et 
parait etre une entite autonome de 
description encore recente. 

Mode d’installation 
de la faiblesse musculaire 

Le mode d’installation de la faiblesse 
musculaire est capital dans l’orienta- 
tion du diagnostic. Au cours des dys- 
trophies musculaires, Page de debut 
n’est pas univoque puisque certaines 
debutent chez le nouveau-ne et 
d’autres a un age adulte eventuelle- 
ment avance. Par contre, 1'evolution 
se fait dans la majorite des cas sur plu- 
sieurs annees et de maniere lineaire, 
meme si le deficit fonctionnel donne 
l’impression d’a-coups lorsque tel ou 
tel acte devient impossible. Au cours 
des affections acquises, 1’evolution est 
plus souvent subaigue sur quelques 
mois. Une evolution tres fluctuante 
oriente vers une pathologie de la jonc- 
tion neuromusculaire de type myas- 
thenique. 

Hypotonie neonatale 

L’hypotonie nenonatale peut reveler 
une affection congenitale de gravite 
variable allant d’une maladie rapide- 
ment mortelle (amyotrophie spinale 
infantile de type Werdnig-Hoffmann, 
dystrophie myotonique congenitale) 
a une maladie regressive et peu evo- 
lutive (certaines myopathies conge- 
nitales, myasthenies congenitales). 
L’hypotonie se double le plus sou- 
vent de troubles de la succion, de la 
deglutition et de troubles respira- 
toires. Des deformations articulaires 
liees aux retractions musculaires 
caracterisent une arthrogrypose qui 
temoigne d’un defaut de mobilite du 
foetus lie a 1’expression de la mala- 
die in utero. 
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Hypertrophie musculaire 

L’hypertrophie musculaire est un 
symptome possible d’une pathologie 
musculaire. Localisee aux mollets et 
associee a un deficit des muscles 
proximaux, elle peut s’observer dans 
certaines dystrophies musculaires 
(dystrophinopathie, sarcoglycanopa- 
thie en particulier). Diffuse et associee 
a une raideur musculaire, elle 
temoigne d’une myotonie congenitale. 
Certains processus de denervation 
chronique peuvent s’ exprimer par une 
hypertrophie musculaire localisee 
acquise (mollet au cours d’une atteinte 
radiculaire sciatique par exemple). 

Raideur musculaire 

Elle est un symptome meconnu car mal 
decrit par le patient et mal connu par 
le medecin. 11 s’agit le plus souvent 
d’une myotonie, c’est-a-dire d’une dif- 
ficulte et d’une lenteur a relacher, a 
decontracter son muscle apres 1’ action. 
Dans la dystrophie myotonique elle 
s’ exprime surtout au niveau de la main 
(« main d’accapareur ») alors que dans 
la myotonie congenitale, elle est dif- 
fuse et plus genante fonctionnellement. 
Comme elle predomine lors des pre- 
mieres contractions, le sujet est gene 
pour les gestes rapides et le demarrage 
de la marche peut s’accompagner de 
chutes. Elle est objectivee par une len- 
teur du relachement lors de la percus- 
sion directe du muscle (myotonie de 
percussion) et par l'electromyo- 
gramme (averses myotoniques). 

Episodes paralytiques 
transitoires 

Ils caracterisent les paralysies perio- 
diques. Ils sont tres souvent qualifies 
d’hysteriques car ils expriment des 
affections non connues par le medecin. 
Localises a certains membres ou dif- 
fus, confinant le patient au lit, durant 
quelques heures a quelques jours, ils 
traduisent un trouble de l’excitabilite 
de la membrane des fibres musculaires 
du a une anomalie genetique de cer- 
tains canaux ioniques. La notion d’epi- 
sodes identiques chez d’autres 
membres de la famille va orienter le 
diagnostic. 

Fatigabilite musculaire 

Phenomene fluctuant, il doit etre dif- 
ferenciee a l’interrogatoire de la 


fatigue musculaire qui est un etat per- 
manent dans le nycthemere. II s’agit de 
l’apparition d’un deficit lorsque le 
sujet exerce une activite repetee de ses 
muscles. Classiquement le deficit est 
absent ou mineur le matin au reveil et 
il apparait ou predomine le soir ou a la 
fatigue si le sujet est soumis a une acti- 
vite musculaire intense. Ce trouble est 
tres evocateur d’une myasthenie. Il 
faut savoir cependant que dans cette 
affection les muscles oculomoteurs 
(ptosis, diplopie) et les muscles d’ in- 
nervation bulbaire sont plus frequem- 
ment atteints que les muscles des 
membres. 

Myalgies 

Les douleurs musculaires sont un 
symptome frequent en pratique medi- 
cale courante et certains caracteres 
peuvent etre suffisamment evocateurs 
pour orienter vers une pathologie mus- 
culaire specifique. Lorsqu’elles sont 
d’apparition recente, avec un rythme 
inflammatoire avec derouillage mati- 
nal et s’accompagnent d’un deficit 
musculaire vrai et non pas algique, une 
myopathie inflammatoire (dermato- 
myosite ou polymyosite) doit etre evo- 
quee. Lorsqu’elles surviennent speci- 
fiquement a l’effort et s’accompagnent 
de crampes ou plutot de contracture 
des muscles, un deficit metabolique 
musculaire lie a une enzymopathie 
hereditaire doit etre explore par les 
techniques appropriees. Les myalgies 
peuvent egalement reveler la souf- 
france musculaire d’une rhabdomyo- 
lyse chronique et une origine medica- 
menteuse (hypocholesterolemiants en 
particulier) ou endocrine (hypothyroi- 
die) doit etre recherchee. Enfin, les 
myalgies chroniques, permanentes, 
quelquefois associees a une asthenie 
chronique, rebelles a toute therapeu- 
tique symptomatique, dans un contexte 
d’examens cliniques et paracliniques 
normaux constituent le tableau fre- 
quent d’une fibromyalgie. 

Rhabdomyolyse 

La rhabdomyolyse est 1’ expression Cli- 
nique de lesions de necrose musculaire 
aigue, sous la forme d’un syndrome 
douloureux aigu. Le corollaire biolo- 
gique est 1’ augmentation massive des 
enzymes musculaires seriques et quel- 
quefois une myoglobinurie marquee 


par des urines foncees, « coca-cola ». 
Il peut s’agir d’une grande rhabdo- 
myolyse aigue dont 1’ origine est trau- 
matique, toxique, infectieuse ou meta- 
bolique. Le syndrome de loge est une 
forme localisee de rhabdomyolyse. 
Lorsque les episodes se repetent et sont 
declenches par l’exercice musculaire, 
il faut egalement penser a la probabi- 
lity: d’une maladie genetique touchant 
l'energetique musculaire. 

Creatine-kinases 

L’ augmentation isolee des creatine- 
kinases peut etre la manifestation reve- 
latrice d’une pathologie musculaire. 
Souvent elle se double d’une augmen- 
tation des transaminases qui a fait rea- 
liser une exploration hepatique 
exhaustive avant que l’on ne pense a la 
responsabilite du muscle. Il faut la dif- 
ferencier d’une augmentation transi- 
toire secondaire a un effort musculaire 
intense et avoir soin de faire un 
controle biologique apres 2 a 3 jours 
d’activite physique minimale. La cause 
la plus frequente est une prise de medi- 
caments myotoxiques ou une hypo- 
thyro'idie. Si aucune cause evidente 
n’est retrouvee et si le taux demeure 
significativement eleve (2 fois la nor- 
male), une exploration musculaire est 
justifiee, allant jusqu’a la biopsie mus- 
culaire. 

Examens 

complementaires 

Parmi les outils du diagnostic des 
maladies musculaires, 1’ electro myo- 
graphie et surtout la biopsie musculaire 
restent les examens cles. 

Explorations biologiques 

Enzymes musculaires seriques 

Leur concentration est augmentee dans 
de nombreuses maladies musculaires 
surtout lorsque celles-ci comprennent 
des lesions de necrose des fibres mus- 
culaires. La creatine-kinase (impro- 
prement appelee creatine-phosphoki- 
nase) est la plus specifique et la plus 
sensible en matiere de pathologie mus- 
culaire. En dehors de l’infarctus du 
myocarde, son augmentation est assez 
caracteristique d’une maladie muscu- 
laire (c’est l’isoenzyme MM qui est 
augmentee en cas de doute). Les autres 
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enzymes ont moins d’interet en 
termes de sensibilite et de specificite 
(lactico-deshydrogenase, aldolase, 
transaminases). II n’est done pas utile 
de doser leur activite pour diagnosti- 
quer une maladie musculaire. Inver- 
sement, une maladie musculaire peut 
provoquer une augmentation du taux 
de transaminases qui oriente a tort 
vers une pathologie hepatique par 
exemple. 

Myoglobine 

Son dosage n’est suffisamment precis 
qu'en technique radio-immunolo- 
gique. La myoglobinemie est augmen- 
ted de maniere parallele au taux des 
creatine-kinases avec une plus grande 
sensibilite pour la myoglobinemie. La 
myoglobinurie est secondaire a une 
augmentation importante de la myo- 
globinemie. Lorsqu’elle est apparente 
cliniquement (urines brun-rouge), elle 
traduit le plus souvent une rhabdo- 
myolyse. 

Lactacidemie 

Le taux des lactates sanguins rapporte 
a celui des pyruvates est quelquefois 
augmente au cours des troubles du 
metabolisme oxydatif (mitochondrio- 
pathies). L’ evolution des lactates vei- 
neux apres un effort musculaire rea- 
lise sous ischemie (garrot arteriel) 
montre normalement une ascension. 
L’ absence d’ augmentation traduit un 
deficit de la glycolyse anaerobie. Ce 
test est done a realiser lorsqu’un 
patient presente des myalgies ou des 
contractures au cours d’un effort mus- 
culaire. 

Biologie moleculaire 
Les progres de 1’ identification gene- 
tique des maladies musculaires per- 
mettent, a l’heure actuelle, un dia- 
gnostic precis dans certaines 
myopathies en faisant appel a la biolo- 
gie moleculaire, soit directement si le 
contexte clinique est suffisamment 
evocateur d’un type particulier de dys- 
trophie musculaire, soit apres la biop- 
sie si elle montre un defaut d’ expres- 
sion d’une proteine ou des lesions 
specifiques. Ces examens ne sont pas 
realises en routine et sont reserves a 
des laboratoires specialises, au mieux 
sur la demande d’un clinicien averti en 
pathologie musculaire. 


Electromyographie 

L’objectif principal de l’electromyo- 
gramme est de determiner si le muscle 
enregistre developpe une activite nor- 
male ou, au contraire, presente des 
anomalies evoquant soit une lesion 
myogene (myopathies), soit une lesion 
neurogene (amyotrophie spinale ou 
neuropathie peripherique). II n’y a pas 
de relation directe entre les anomalies 
electromyographiques observers et la 
valeur fonctionnelle du muscle. Quel- 
quefois, une activite particuliere - 
comme des decharges myotoniques - 
oriente le diagnostic vers des affections 
specifiques. L’electromyogramme 
joue un role important dans le dia- 
gnostic des troubles de la transmission 
neuromusculaire comme la myasthe- 
nie. L’ etude des vitesses de conduction 
nerveuse, motrices ou sensitives, per- 
met d’evaluer la participation de 
lesions du nerf peripherique au pro- 
cessus pathologique. Elies sont nor- 
males dans les myopathies et les amyo- 
trophies spinales. 

Biopsie musculaire 

II s’agit d’un procede qui apporte des 
informations considerables et le plus 
souvent indispensables pour le dia- 
gnostic. Elle est habituellement reali- 
sed sous anesthesie locale apres inci- 
sion cutanee. Chez le nourrisson ou le 
tres jeune enfant, une courte anesthe- 
sie generale est necessaire. 

Les lesions morphologiques des fibres 
musculaires sont notees : modification 
de taille, modification des noyaux, 
aspects de degenerescence et regene- 
rescence, segmentation. Les tech- 
niques d'histo-enzymologie permet- 
tent de juger des anomalies des 
differents types de fibres musculaires 
et apportent des donnees importantes 
sur les lesions myofibrillaires et les 
caracteristiques metaboliques : mito- 
chondries, glycogene, lipides. Cer- 
taines enzymopathies peuvent etre 
revelees par 1’ etude histochimique : 
deficit en phosphorylase, cytochrome 
C-oxydase, AMP deaminase. L’en- 
semble de ces techniques permet done 
d’objectiver le diagnostic de maladie 
musculaire, d’orienter vers le type de 
maladie en cause, voire de definir le 
type de maladie musculaire comme 
dans les myopathies congenitales. Les 
etudes d’immunocytochimie utilisant 


des anticorps diriges contre certaines 
proteines permettent d’etudier 1’ ex- 
pression de ces proteines au sein du 
tissu musculaire, objectivant soit leur 
defaut, soit leur accumulation. 

Les dosages biochimiques realises sur 
le fragment musculaire preleve par 
biopsie ne sont pas de pratique cou- 
rante mais sont reserves a des labora- 
toires specialises. Ils permettent le 
dosage d’un compose en exces (gly- 
cogene par exemple) ou faisant defaut 
(carnitine) mais surtout objectivent de 
maniere specifique un deficit enzyma- 
tique dans certaines formes de myopa- 
thie metabolique : dosage des diffe- 
rentes enzymes de la glycolyse, 
complexes mitochondriaux de la 
chaine respiratoire. Au cours des dys- 
trophies musculaires, 1’ analyse d’une 
proteine specifique peut etre realised 
par des techniques de Western blot 
montrant qu’elle est manquante ou 
anormale. 

Enfin, le fragment musculaire preleve 
est precieux pour 1’ avenir et sa conser- 
vation doit done etre assuree pour faire 
beneficier le patient ou les membres de 
sa famille du developpement de nou- 
velles techniques biochimiques et 
genetiques sans pratiquer de nouvelle 
biopsie. 

Techniques d’imagerie 

Le scanner musculaire a plusieurs uti- 
lisations au cours des maladies neuro- 
musculaires. II permet, dans une cer- 
taine mesure, d’opposer les processus 
myogenes et neurogenes. Au cours des 
dystrophies musculaires, on note une 
hypodensite du tissu musculaire, plus 
ou moins marquee mais habituelle- 
ment homogene pour un meme 
muscle, associee a un respect du 
contour aponevrotique du muscle. Au 
cours des atteintes du neurone moteur, 
le muscle en coupe apparait atrophie et 
l'hypodensite est heterogene. II permet 
aussi de dresser une cartographie tres 
precise des muscles atteints, surtout 
dans les dystrophies musculaires ou 
existe une selectivite : sur un meme 
plan de coupe, certains muscles appa- 
raissent nettement pathologiques alors 
que d’autres sont epargnes. 

L 'imagerie par resonance magnetique 
permet d’obtenir des resultats equiva- 
lents a ceux du scanner et autorise de 
plus la pratique de coupes longitudi- 
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nales des groupes musculaires. L’ etude 
du metabolisme musculaire en image- 
rie donne des premiers resultats pro- 
metteurs, elle est en cours de develop- 
pement. 

Explorations du metabolisme 
musculaire in vivo : 
spectroscopie de resonance 
magnetique nucleaire 
musculaire 

Ce protocole d’exploration, disponible 
dans des centres specialises, est utilise 
lorsqu’un patient presente une mani- 
festation musculaire faisant suspecter 
une anomalie du fonctionnement meta- 
bolique : rhabdomyolyses ou intole- 
rance musculaire a l’effort. L’ etude du 
metabolisme musculaire par resonance 
magnetique nucleaire du phosphore 3 1 
est analysee dans un aimant a haut 
champ. Elle permet d’obtenir des 
informations precises, in vivo et de 
maniere non invasive, sur le pH mus- 
culaire, la concentration en phospho- 
creatine, en phosphate inorganique et 
en adenosine triphosphate (ATP). Ces 
donnees sont recueillies au repos puis 
pendant et au decours d’un effort mus- 
culaire. On met ainsi en evidence des 
anomalies clairement distinctes dans 
les deficits oxydatifs et dans les defi- 
cits de la glycolyse. 

Conclusion 

Les maladies musculaires sont protei- 
formes et elles repondent a une semio- 
logie clinique riche qui permet, dans la 
majorite des cas, d’orienter tres large- 
ment le diagnostic. Parmi les examens 
complementaires, les techniques les 
plus informatives comme la biopsie 
musculaire, necessitent d’etre realisees 
dans des centres specialises afin de 
permettre un apport diagnostique opti- 
mal. ■ 


Summary 

When should muscular disease 
be considered ? 

Jean pouget 

Muscle diseases can take different clinical 
aspects and some unusual symptoms are 
often underestimated. Weakness of proxi- 
mal limb muscles is the most frequent but 
distal weakness can be observed. Some- 
times oculomotor, bulbar, facial, respiratory, 
paraspinal muscles or myocardium invol- 
vement may be the expression of a muscle 
disease. Similarly it is important to reco- 
gnize a muscle disease in occurence of neo- 
natal hypotonia, muscle hypertrophy, 
muscle stiffness, transitory paralytic epi- 
sodes, fatigability, myalgia, rhabdomyoly- 
sis or isolated increased creatine-kinases 
level. Biological and electrophysiological 
examinations have essentially a role in poin- 
ting a muscle disease. Muscle biopsy keeps 
the key role in the diagnosis. Muscle ima- 
ging allows mapping of the lesions and new 
techniques of NMR spectroscopy constitute 
an in vivo approach of muscle metabolism. 
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